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Summary: A 46-year-old woman diagnosed as having congenital factor V deficiency 
by preoperative screening underwent hysterectomy under the diagnosis of myoma of the 
uterus. The minimum value of factor V could be maintained at the level of 20 % by 
transfusion of fresh frozen plasma. Hydrothorax and ascites were seen 1 week later， but 
they disappeared with diuretic administration. Excessive hemorrhage during and after the 
operation was not observed. The patient's elder brother(54 yeares old)， free of hemorrhagic 
symptoms， was also found to have congenital factor V deficiency. There may be some 
cases which are left undiagnosed. So， attention should be paid to excessive hemorrhage 
after injury and abnormality in preoperative screening. 
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数は 1981年の調査で 20名にすぎない1).本邦で報告さ T. O. 女性 46才.
れている先天性第V因子欠乏症の第V因子活性は 1%以 主訴:過多月経.
下から 30%までさまざまであり，重篤な出血例も報告さ 家族歴 同胞 2名第 2子.血族結婚なし.
れているが，概して軽度であり，外傷後過剰出血あるい 家族内に出血者なし.
は術前検査にて初めて気付かれることもある 2). 既往歴 過剰な皮下出血，鼻出血，歯献出血の既往なし.
今回，既往として産後過剰出血はあったがその他の著 分娩歴 1回(23才)，満期自然分娩であったが出血量が多
(546) 上 貞 昭(他 7名〉
く400mlの輸血を受けた.手術歴なし トロンピン時間(PT)正常. FDP陰性.
現病歴:初期 14才.1年前より過多月経となり，昭和 63 5)血液凝固因子活性(Fig.1) 第V因子活性が 3%と
年末の集団検診にて子宮筋腫を指摘されたため，平成元 著明に低下している以外は正常であった.正常血援と患
年 1月 29日当院産婦人科外来を受診した.なお抗生物質 者血疑等量混合加温 2時間後の活性測定では第V因子抗
その他の薬物の服用はしていない. 体は認められなかった.






心血液凝固スクリーニング プロトロンピン時間 100 %と異常なく，唯一子である長女も出血統往歴もな
(PT)延長.部分トロンポプラスチン時間(APTT)延長. く，第V因子活性は 75%，保困者主恩われた.
Table 1. Laboratory screening data on first visit 
Peripheral blood Echography 
RBC 408xl0'/μman's fist sized myoma 
Hg 10. 4g/ dl of uterus 
Ht 34.9% 
明TBC 7200 /μl 







CRE 0 . 7mg/ dl 
Immuno-chemistry 
Fibrinogen 







Prothrombin act. 119% 
Factor V act. 3% 
Factor VII act. 131% 
Factor VIII act 124% 
Factor IX act 116% 
Factor X act 104% 
Factor XI act 87% 
Factor XII act 172% 
FDP 10μg/ml 
Factor V antibody (ー〉
Cytodiagnosis 
Pap. Class 1 
Endocyte (-) 
Prothrombin time (PT) 
23-29 sec. (normal 10-13 sec.) 
Partial thromboplastin time (APTT) 
54-61 sec. (normal 25-40 sec.) 
Fbg. 241mg/ml 
Bleeding time (BT) 





Fig. 1. Hemostatic data and family pedigree 
術前凝固スクリーニング異常より発見され，
子宮全摘出術を行った先天性第V因子欠乏症の l症例 (547) 
3.手術所見および第V因子補充療法の経過:本症例 出血量 89ml. 
は先天性第V因子欠乏症と診断したため経過観察してい 3)第V因子補充療法と術後経過(Fig.4) 
たが，過多月経，腹痛の反復が認められたので，平成 2 術前の補充にて術中の第V因子活性の最高値は 32% 
年 8月7日子宮全摘出術をおこなった. であった.術後新鮮血 400mlを補い，術後の補充療法と
1)術前の第V因子の注入試験(Fig.2) して新鮮凍結血媛 8U(610-640 mI)を 12時間毎に輸血
第V因子活性の活性上昇度および半減期を観察する目 したが，翌日より第V因子の蓄積傾向が認められたので
的で新鮮凍結血竣 6U(体重 50kg， 8.8 ml/kg)を輸血 術後 2か目より 6UVこ減らし，術後 5日目まで 12時間
した.第V因子の最高昇値は30分後で 14%，半減期は 毎に輸血した.この間第V因子活性の最低値は20%を越
第 I相約 15時間であった. える値に保たれた.皮下血腫やドレーンからの出血も認
の手術所見 められなかった.
新鮮凍結血疑問 U(1345 ml， 27 ml/kg)を4時聞かけ 利尿も良好で，血圧上昇や浮腫も認められなかったが，









6 12 18 24 hr 
Fig. 2. Factor V infusion effect. 
Six units of fresh frozen plasma (8.8 ml/kg) 






Fbg 263 341 
FDP 6.5 13.0 
AT-111101 111 
Plt 177 167 












6 7 8 9 10 11 d 
295 303 307 mg/dl 
33.0 44.0 23.4ドg/ml
99 99 99 % 
151 149 214 xlO'/f-'1 
Fig. 4. Clinical course and factor V infusion therapy 
(548) 上 貞 昭〔他 7名〉
り術後6日目より 1日1回の投与に減じ，術後7日自に では濃縮製剤を用いて 100%にする止血管理が行われて
は抜糸， ドレーン抜去を行い，術後 9日目にて補充療法 いる 8) 木症の場合は血疑を用いなければならないので，
を終了した.後出血も認められず，胸水，腹水も術後 10 容量負荷，蛋白蓄積の問題もあり，止血管理計画として
日目には消失した. はMelligerら叫に準じて術後 1週間は最低値 15%以上，
血小板数は術後4日目で 12.1x 10'/μι とやや減少傾 できれば 20%として，術前の注入効呆での実測値をもと
向を示し，フィブリノゲン値は増加した.AT-III抗 に計画，実施した術後血媛輸血によると思われる FDP





先天性第V因子欠乏症は先天性凝固障害の中でも稀な より胸腹水は 3-4日にて消失した.術後 l週までの血
疾患であるが，すでに診断のなされている症例の多くは 竣輸注量を 10-20%減量しても最低値 15%の維持は可










初発年齢も早いと考えられ，第V因子活性が 10%以上あ (3 %)の 1例(46才〉を報告した.新鮮凍結血楽にて止血
れば出血症状は出現しにくいとされているが，必ずしも 管理を行い，後出血もなく経過した.家系検索にて出血
そうではなし、2) 木症例(女性〉では過去の分娩時に過剰 症状の無い兄(54才〉も先天性第V因子欠乏症(3%)で
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